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はじめに 
1937年トルコのイスタンブール大学の皮膚科学教授 
Hulusi Behcetりは Uberrezidivierende，aphthose， 
durch ein Virus verursachte Geschwure am Mund， 
am Auge und an den Genitalien という表題のもと
に2例の症例報告を行なっているが，これがベーチェッ
ト病の最初の記載である。
その後，本疾患が眼科的には前房蓄膿性紅彩毛様体炎
および網膜脈絡膜炎を，口腔粘膜には再発性アフタ性潰
療を，さらに皮膚症状として結節性紅斑様皮疹，皮下の
血栓性静脈炎，または毛嚢炎様皮疹を，外陰部には潰虜
を生じることが明らかになるにおよび，ベーチェット病
が全身的疾患の様相を呈することが知られるようになっ
た。さらに，本疾患は関節炎症状や中枢神経系症状のほ
かに消化器系や心血管系にも病変が及ぶことも判明して
きている。
わが国におけるベーチェット病の症例数は年とともに
増加し，日本を除いた全世界の症例数の和を本邦例が凌
駕するに至っている。わが国における本疾患の増加は重
大な社会問題となり， 昭和 47年度より厚生省の特定疾
患に指定されている。さらに，ベーチェット病の診断の
手引きが厚生省公衆衛生局難病対策課および特定疾患調
査研究連絡協議会より公表されている(表 1)。
病因論
ベーチェット病の病因はいまだ明らかではないわ。本
症の臨床像がウイノレス感染を思わせるものがあるとし
て Behcet自身も潰虜組織内に封入体を証明している
が，家兎への接種は成功していない。最近でも Neuro-
Behcet症候群がウイルスを引き金とする自己免疫機構
により発症する可能性が論じられている。しかし本症が
ウイルスによって発症するという病因論には反論も強
持千葉大学医学部皮膚科学教室 
表1. ベエチェット病診断の手引 
1. 	 主症状 
1. 	 口腔粘膜の再発性アフタ性批蕩 
2. 	 皮膚症状 
a. 	 結節性紅斑様皮疹 
b. 	 皮下の血栓性静脈炎 
c. 	 毛喪炎様皮疹，~癌様皮疹 
d. 	 皮膚の被刺激性元進 
3. 	 限症状 
a. 	 虹彩毛様体炎 
b. 	 網膜脈絡膜炎 
c. 	 (参考症状)a，bを経過した乙とにより生
じる症状 
4. 	 外陰部潰虜 
a. 	 男性:陰嚢潰揚(まれに陰茎) 
b. 	 女性:大小陰唇，腫壁などの潰湯 
II. 	 副症状 
1. 	 関節炎症状 
2. 	 消化器症状 
3. 	 副輩丸炎 
4. 	 血管系症状 
5. 	 精神神経系症状 
III. 参考となる検査手段:皮膚の針反応 
VI. 診断の基準 
1. 	 確実例 
a. 完全型:臨床経過中に主症状のすべてが出現し 
fこもの 
b. 	 不全型 
1) 	 臨床経過中で主症状のうち 3つが出現したも
の。 
2) 	 限症状のうち a.虹彩毛様体炎l乙主症状 (1， 
2，4)のうち lつが伴って出現したもの。 
2. 疑い例
臨床経過中に主症状のうち 2つが出現したもの。 
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感染アレルギ一説の原因菌にブドウ球菌， レンサ球
菌，腸内細菌などの菌が想定されているが，病変からの
細菌の分離はいずれも二次的汚染によるものと考えられ
ている。
ベーチェット病において全身の血管結合織に躍原病に
典型的なフィブリノイド変性を示すという報告3)もあ
り，謬原病性諸疾患との聞に臨床的な類似があるという
考えもあるが，本疾患は腰原病とは別な疾患であるとい
う考えも強い。しかし，ベーチェット病において抗日腔
粘膜抗体の証明された報告4)もあり， 自己免疫機構の介
在も想定されているが，発症機構lこ直結するものか否か
は明らかではない。また，粘膜の上皮細胞を抗原とする
遅延型過敏症によって症状が進展するという考えもあ
る5)。さらに本症の治療として胸腺の摘出術を実施した
報告勺こよると，ベーチェット病の病勢の中止が認めら
れているので，本症の発症に細胞性免疫の関与が疑われ
ている。また本症の皮j曹粘膜病変と各種金属，とくに農
薬中の金属との関係も論じられている 7)。
高野
報告しているし， さらに大野ら9，10)および高野ら 11)は 
HL・A5がベーチェット病患者に高率に出現しているこ
とを明らかにしている。いずれにせよ，本疾患の病因解
明にはさらに日時を必要とするであろう。
統計的事項
福代ら 12)のベーチェット病 115例の統計では男 71例 
(6し7%)，女 44例 (38.3%)であった。千葉大学皮膚科
学教室において，昭和 41年より 50年までのベーチェツ
ト病は 109例で， 男 51例 (47%)， 女 58名 (53%)で
あり，男女ほぼ同数であった。一方，荒木13)の報告では
昭和 44年に眼科医を訪れた日本のベーチェット病 2，242
例のうち，男は 1，417例 (63.2%)，女は 825例 (36.8%)
であったと述べられている。
初発年令に関しては， 西山ら 14)によると 10"，30才に
初発するものが 60%と述べられている。また福代ら 12) 
によると推定発病年令のピークは男では 20才代に， 女
では 20"， 30才代にあるとされている。われわれの教室
の症例でも，発病年令の平均は男が 24才，女が 30才で
あった。
病変の出現順位は教室の症例によると大半が口腔アフ
タ性潰療であり，ついで皮膚症状，眼症状および外陰部
潰虜が相前後して出現する。神経症状と大血管症状など
はさらに遅れて発症する。西山ら 14)の報告によっても，
口腔粘膜病変が初発するものが 65.9%であり， これに
続いて皮膚，外陰，限のJI頃か，または皮j青，眼，外|怠の
順に病変が発展するのが定型的であるとしている。
ベーチェット病における病変の出現煩度は，福代ら 1t) 
の報告によると， 仁川空アフタ性潰虜は 100%(115例全
例)に認められており，皮疹は 92% (106 例)に，陰音I~
潰癌と眼症状はそれぞれ 79%(91例)に出現している。
教室の症例では，限症状の発生率は 39%と低かった。
皮膚粘膜症状
ペーチェット病の眼科的症状については，石川教授に
よる別報があるので，前述のベーチェット病診断の手引
にある皮膚粘膜症状を中心に，福代ら 12)および西山ら 14) 
の記載を参考として解説してし、く。
ベーチェット病の診断の手ヨI(表 1)にある皮膚科的
症状は主症状の 1.口腔粘膜の再発性アフタ性潰場， 2. 
皮膚症状， 4.外陰部潰虜である。
1. 口腔粘膜の再発性アフタ性潰蕩(図 1):口属，
頬部，歯肉部粘膜，舌などへの辺縁明確な(類)円形の
有痛性粘膜潰属。通常 7"， 10日位で搬痕を残さずに治
癒するが再発をくりかえす。口腔粘膜のどこにでも発生
するが，まれに"供頭から，もっと奥の声帯のあたりに生
じることもある。数は単発のこともあり，数個できるこ
ともある。本症のアフタ性潰蕩は臨床的ならびに組織学
的にはいわゆる慢性再発性アフタと区別できないといわ
れている。組織学的には急性浸潤性線維素性炎症であ
り，修復期には周辺にリンパ球が出現する。線維素性炎
症の強い場合には中心部の最小血管にフィプリンの沈着
が認められている。 
2. 皮膚症状:つぎの 4つのものがあげられている， 
a.結節性紅斑様皮疹， b.皮下の血栓性静脈炎， •C.毛嚢
炎様皮疹，撞!唐様皮疹， d.皮膚の被刺激允進。 
a.結節性紅斑様皮疹(図 2):普通四肢に 7日，.，.10日
間隔で出没するもので，多少隆起した硬いしこりと圧痛
を伴う発赤斑である。いくつかの皮疹がくりかえし出没
する。これは下腿に多く，とくに伸側に好発するが，そ
のほかに大腿，上肢，躯幹にも出現することがある。下
腿では左右対側性に生じることが多い。治療はしなくて
も， 2"， 4週間ぐらいで自然に表面も潰療を作ることな
く，また多くは色素沈着を残すことなく消失する。下腿
などにおいてこれらが多発すると，その周辺が浮腫性に
はれることが多い。
西山ら 14)によると，この結節性紅斑様皮疹は男子では 
20才代に好発するのに対して，女子では 15才より 44
才までの聞に顕著なピークを認めていない。組織学的に
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図1. 舌側縁に生じた再発生アフタ性潰揚
図2. 下腿の結節性紅斑様皮疹 図 3. 陰嚢潰揚
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は皮下脂肪組織にびまん性に多核白血球浸潤がおこり， 
l衷死部ないしは)l農場-に近い細胞集団が形成される。線維
素性i事tUの強いときには最小血管に壊死性血管炎が認め
られ，広範に出血を伴うことがある。このように急性の
浸潤性線維素性炎症がこの皮疹の特徴である。 
b.皮下の血栓性静脈炎:普通四肢の皮下にみられる
索状の圧痛のあるしこり。採血や注射後，針の刺入した
部位の静脈にもみられることがある。これは下肢，とく
に下腿に多いが，上肢にもみられる。深部にあると触れ
てみて初めて分かるが，すこし表在性の場合には表面に
多少とも赤みを伴うので索状の静脈炎として眼で確認す
ることができる。この血栓性静脈炎は男子に好発し，皮
下静脈のみならず，太い静脈，肝静J取，脳内静脈，大静a
脈にも発症して死因となることもあるといわれている。
組織学的には血栓の形成と血管壁の惨出性，浸潤性，
出血性炎症が主体となる。血栓は比較的容易に融解し，
除去されて，器質化の傾向は少ない。 
C. 毛嚢炎様皮疹，痩癌様皮疹:顔面，頚部，胸壁，
背部などに好発するニキピ様皮疹。痛みや伴みは伴わな
い。中心に膿摘があって周聞に紅軍と多少のシコリを伴
う皮疹である。ニキビと異なり，面胞から発生すること
はない。化膿のようにみえても培養上は無菌であること
が原則である。 
d. 皮膚の被刺激性冗進:しばしばカミソリ負けを生
じたり，また針等で刺した部位が強く発赤し，時に中心
に小膿:庖を生じる。小膿抱を生じたあとには結痴を生じ
る。ツベルタリン反応やその他の皮内反応部位に反応の
陽性陰性にかかわらず，上記の皮 1~を生じることがあ
る。生食水注射部位にも発生する人工的な皮疹であり，
現するが，一過性かっ再発性で， X線所見はみられず， 
RAテストも多くは陰性であるo 消化管症状は|司首古ISに
好発する多発性潰虜が定型的で，これを疑わせるような
虫垂炎様腹痛，便痛異常，下血などがある。われわれも
小腸の潰療が穿孔して急性腹症となり，救急手術を受け
た女子症例を経験している。高iJ皐丸炎は結核性副宰丸炎
様の腫脹と圧痛を示すが，一過性である。 血管系症状と
しては閉塞性血栓静脈炎や動脈閉塞，動脈癌が発現する
ことがある。さらに精神神経系症状として精神症状，
錐体路症状，脳神経症状などが出てくることがあり， 
Neuro~Behçet 症候群と呼ばれている。このような症状
は中枢神経系において病理組織学的に血管周囲のリンパ
球浸潤，軟化壊死，神経細胞変性，グリアの増殖，軟膜
の肥厚，血管病変，脱髄など多彩な変化に由来するとい
われている 15)。
検査成績
ベーチェット病の急性増悪時には赤沈允進， CRP強
陽性，AjG比低下，白血球増多， 血清ムコ蛋白増量な
ど3)，いわめる非特異的全身的炎症反応が著明となる。
とくに赤沈と CRPは病勢の指標として実用的である
が， CRP 陽性が持続する場合は要注意の状態である。
他方不全型で寛解に近いものにも赤沈のみ中等皮充進が
みられる。
本症の血清補体価は通常の状態ではやや高く，限発作
時には異常に低下するといわれている I句。
診断の手引には参考となる検査手段として皮膚の針反
応があげられている D これは滅菌針で皮膚を軽くさした
ベーチェット病特有の所見である。 
3. 眼症状: a.虹彩毛様体炎， b.網膜脈絡膜炎， C. 
a，bを経過したことによる症状。 
4. 外陰部潰寝(区I3) :男子， 陰嚢。(まれに陰茎)
に有痛性の境界鮮明な‘演、虜が発現する。女子，大小陰
暦，腔壁などに有痛性境界鮮明な潰揚が発現する。これ
らは時に治癒、後に痴痕を残す。このような陰部潰療の数
は単発か， 2個ぐらいが多く，多数の潰療が生じること
はほとんどない。男女とも紅囲に生じることもある。陰
部潰虜は性病のほかにはほとんど類がなく，男女とも診
断には役立つものである。
副症状
ベーチェット病の副症状としての関節症状は膝，足，
手，肘部の大関節部にリウマチ様腫Jl長，広痛，発赤が出
部位が 24， 
生する反応であるが，軽症例や寛f9!~時には陰性のことが
多い。
診断の基準
表 lにみられるように，ベーチェット病の確実例は完
全型と不全型に分けられている。完全型は臨床経過中に
同時または時期を異にして，主症状すなわち口腔粘膜症
状，皮膚症状，限症状，陰部潰療がすべて出現したもので
ある。不全型は， 1)上述の主症状のうち 3つが出現した
もの，および2)虹彩毛様体炎に口腔粘膜症状，皮庸症状，
陰部潰壌のうち lつが伴って出現したものである。さら
に疑い例は主症状のうち 2つが出現したものであるo 福
代ら 12)の 115例の統計では完全型 64例 (55.6%)不全型
は51例 (44.3%)であり，男に完全型が多く，女に不全
時に中心に小膿庖を発f時間後に発赤し，8.-4. 
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型が多くなっている。当教室の 109例では完全型 30例 
(27.5%，男 17例，女 13例)，不全型 64例 (58.7%，男 
24例，女 40例)，疑い例 15例(13.8%)である。疑い例
には口腔アフタと皮膚症状の組合せが多いが，このなか
に神経症状が加わって死亡したものもあった。教室の症
例では陰嚢潰癌の出現頻度は既往を含めると男の 8割に
認められているが，臨床的に観察する機会はかなり少な
いものであった。また完全型では病像の完成までの期間
は症状の種類の多い割には早く，不全型では短いものが
大半であったが， 10数年におよぶものも認められたo 
:A 療'ロ
ベーチェット病の病因がまだ明らかでないので，治療
は対症的であり 17〉，症状の軽減と誘発因子ないし増悪因
子の影響を最小限にとどめる努力が必要である。
結節性紅斑様皮疹と血栓性静脈炎には副腎皮質ホlレモ
ンが有効であり，症状の軽減や期間の短縮が可能であ
る。しかしこれら症状は反復して再発するので，本剤は
長期投与となりがちである。この薬剤の投与は眼症状に
たいして不都合のある場合もあるといわれている。激し
い皮膚粘膜症状のために少量の副腎皮質ホルモンの短期
間投与がすすめられている。
非ステロイド系抗炎症剤であるブコローム(パラミジ
ン)，フルフェナム酸アルミニウム(オパイリン)，インド
えサシン(インダシン)，アスピリン (EA錠)などはそ
れぞれ作用機序がことなっている。しかしこれら薬剤の
皮膚粘膜症状への効果は副腎皮質ホルモンに比し弱い
が，ある程度の効果は得られている。
アザチオプリン(イムラン)やサイクロフォスファマ
イド(エンドキサン)など免疫抑制剤はベーチェット病
が自己免疫性疾患ないし穆原病に近いという考えによっ
て使用されている。われわれはこれらの薬剤を皮騎粘膜
症状にたいして使用していない。
局所療法としては口腔アフタ性潰療に副腎皮質ホJレモ
ンの口腔用軟膏を用いるし，外陰部潰蕩には抗生物質含
有副腎皮質ホlレ毛ン軟菅や抗生物質軟膏を使用してい
る。なお毛嚢炎や座癌様皮疹にたいしては外用療法の必
要はない。
本症の完全型では 95%が 7年以内に病像が完成する
といわれている I九われわれの経験によると，不全型で
も比較的重症なものは病像の完全が早い。したがって本
症の治療には早期に病勢の進展を阻止し，寛解を維持す
ることが必要どなる。このためには病勢に影響する種々
の環境因子を除くように努め，増悪時には安静や上記薬
剤の投与により病勢の進展を最小限にとどめる努力を払
うことが必要である。
まとめ
ペーチェット病の病因論および統計的事項にふれ，ぺ
ーチェット病診断の手引のうち皮膚粘膜症状を中心に解
説をおこなった。さらに本症の検査成績，診断の基準お
よび皮膚科的病変にたいする治療について言及した。
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